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1)   Introduction 
Les fistules porto-systémiques (FPS) sont des malformations vasculaires entraînant une 
communication anormale entre le système veineux porte et le système cave.  
 
Elles sont dues à un défaut d’évolution ou d’involution des veines vitellines au cours de 
l’embryogenèse (1–6). 
Décrites pour la première fois en 1793 par le chirurgien anglais Abernethy (7), leur 
prévalence est estimée à 1/30 000 naissances (8–10).  
Elles sont classées en deux catégories anatomiques : les fistules intra-hépatiques et les fistules 
extra-hépatiques. Plusieurs auteurs associent la persistance du ductus venosus aux fistules 
intra-hépatiques (2,4,11).  
 
  
 
Figure 1 : Vascularisation hépatique normale et anormale 
VCI : veine cave inférieure, VSH : veine sus hépatique, VPD : veine porte droite, VPG : veine porte gauche, TP : tronc porte,  VMS : veine 
mésentérique supérieure, VS : veine splénique 
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Ces malformations vasculaires peuvent être isolées, n’avoir aucun retentissement clinique 
néonatal et se fermer spontanément dans les mois suivant la naissance, ce qui explique la très 
probable sous-estimation de leur prévalence (12). 
En revanche, certaines FPS peuvent être associées, dès la période anténatale à la présence 
d’un retard de croissance intra utérin (13–16) ou à d’autres  malformations en particuliers 
cardiaques ou squelettiques et également à des anomalies génétiques comme la trisomie 21 
(14,17).  
A la naissance, elles peuvent se manifester par des désordres métaboliques, une cholestase ou 
une hyperammoniémie à l’origine d’une encéphalopathie hépatique  (18–24).  
Dans l’enfance, les FPS peuvent se compliquer de tumeurs hépatiques, d’hypertension 
artérielle pulmonaire (HTAP), de syndrome hépato-pulmonaire et d’autres complications plus 
rares  (insuffisance cardiaque, glomérulonéphrite membrano proliférative, hypoglycémie, 
hyperandrogénie, pancréatite aigue et chronique, rectorragie, maladie autoimmune, 
entéropathie exsudative, métrorragie (16,25–29)). 
 
Ainsi, on observe plusieurs situations pouvant aboutir au diagnostic de FPS :  
-La découverte peut être fortuite, lors du suivi systématique échographique chez le fœtus mais 
aussi chez le nouveau-né  au décours du dépistage  systématique de la galactosémie effectué 
dans certains pays (le shunt entraine un défaut d’épuration du sang et de certains métabolites 
ce qui entraine  une hypergalactosémie sans déficit enzymatique), ou au décours d’une 
échographie abdominale pour une autre cause (8,9,13).  
-Ou la découverte peut être faite lors du diagnostic étiologique d’une complication de cette 
fistule. 
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Actuellement, si la prise en charge thérapeutique des malformations persistantes et 
symptomatiques à distance de la naissance est bien décrite dans la littérature (15,16,18,30–
37), les modalités du suivi et de la prise en charge périnatale des malformations 
diagnostiquées pendant la vie fœtale ne sont pas clairement établis. Or grâce à l’évolution des 
techniques de dépistage anténatal de plus en plus de FPS sont diagnostiquées en période 
prénatale (13,14,38,6).   
L’objectif de notre étude était d’analyser les caractéristiques de la population atteinte de 
fistule porto systémique congénitale diagnostiquée pendant la période anténatale, ainsi que 
l’organisation de leur prise en charge périnatale, leur suivi et leur évolution. 
 
2)   Population et méthode 
Il s’agit d’une étude rétrospective multicentrique. Nous avons recensé les dossiers des patients 
atteints de FPS congénitales diagnostiqués durant la vie fœtale à partir des données des 
Centres Pluridisciplinaires de Diagnostic Prénatal (CPDP) et/ou des services de gastro-
entérologie pédiatriques de sept Centres Hospitaliers Universitaires (CHU) français (Limoges, 
Lille, Lyon, Marseille, Montpellier, Nice et Toulouse) en nous limitant aux années 1999 et 
suivantes. 
Nous avons consulté les dossiers sources dans les différents CHU. 
 
Etaient éligibles pour une inclusion dans notre étude les enfants dont le diagnostic de FPS 
était établi pendant la vie fœtale et dont les informations pour le suivi étaient disponibles.  
 
Les paramètres étudiés étaient :   
•   Pour la période anténatale : l’âge gestationnel au moment de la découverte de la 
fistule, l’âge maternel, les caractéristiques échographiques de la fistule, la présentation 
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ou non du dossier au CPDP, la réalisation d’une consultation prénatale avec un  
pédiatre et la pratique d’une échographie cardiaque fœtale. 
•   Pour la période néonatale : le lieu et le niveau de la maternité de naissance, la durée 
d’hospitalisation en maternité, les données anthropométriques néonatales, les 
caractéristiques échographiques de la fistule, le bilan biologique, le bilan malformatif 
éventuellement réalisé. 
•   Pour le suivi : le nombre de consultations spécialisées et leur rythme, l’âge du premier 
bilan biologique et échographique, les caractéristiques cliniques / échographiques / 
biologiques avant la fermeture de la fistule, le traitement éventuellement utilisé pour la 
fermeture de la fistule et les caractéristiques cliniques / échographiques / biologiques 
après la fermeture de la fistule. 
 
Les FPS ont été classées après la naissance en FPS intra-hépatique et FPS extra-hépatique 
(tableau 1), il n’existe pas, à notre connaissance, de classification anatomique anténatale.  
Nous avons utilisé la classification de Morgan et Superina pour les FPS extra-hépatiques (39). 
Nous avons utilisé la classification de Park  pour les FPS intra-hépatiques (40) et nous avons 
considéré comme certains auteurs (2,4,11) que la persistance du ductus venosus correspondait 
au 5ème  type de PFS intra-hépatique. 
Tableau 1 : Classification des FPS 
FPS extra-hépatique 
Type 1 
1a 
1b 
Type 2 
 
Agénésie de la VP  (syndrome d’Abernethy) 
La VMS et la VS se drainent séparément dans la VCI 
La VMS et la VS forment un tronc commun et se drainent dans la VCI 
La VP se draine dans la VCI, les branches portes intra-hépatiques sont normales ou 
hypoplasiques 
FPS intra-hépatique 
Type 1 
Type 2 
 
Type 3 
Type 4 
 
Type 5 
 
La branche porte droite se draine dans la VCI 
Shunt simple ou multiple entre une branche porte et une veine sus hépatique dans un 
lobe hépatique 
Shunt anévrysmal entre une branche porte et une veine sus-hépatique 
Shunts multiples entre une branche porte et une veine sus-hépatique dans plusieurs 
lobes 
Persistance du ductus venosus 
VP : veine porte, VMS :  veine mésentérique supérieure, VS : veine splénique, VCI : veine cave inférieure 
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3)   Résultats 
Douze enfants ayant une FPS diagnostiquée en période anténatale ont été identifiés entre 1999 
et 2015 dans trois centres universitaires (CHU de Nice, de Lille et de Lyon). 
Les quatre autres centres ne recensaient pas de patients répondant aux critères d’inclusion de 
notre étude. 
 
3.1) Période anténatale (tableau 2) 
3.1.1) Age gestationnel au diagnostic 
L’âge médian du diagnostic anténatal était de 26,5 semaines d’aménorrhée (SA) (extrêmes : 
21 à 34 SA) soit à l’échographie morphologique du deuxième trimestre de grossesse. 
 
3.1.2) Age maternel 
L’âge maternel médian était de 30,5 ans (extrêmes : 25 à 40 ans). 
 
3.1.3) Caractéristiques échographiques anténatales 
Quatre patients présentaient pendant la période anténatale une fistule entre la veine ombilicale 
et une veine sus hépatique (patients 1, 2, 5 et 7) dont un avait également une absence de 
ductus venosus (patient 2). Deux avaient une fistule entre la veine ombilicale et la veine porte 
(patients 3 et 6). Deux avaient une fistule entre la veine porte et une veine sus hépatique 
(patients 8 et 10).  Deux patients présentaient une fistule entre la veine ombilicale et la veine 
cave inférieure (patients 4 et 12). Un patient avait une fistule entre la veine porte et la veine 
cave inférieure (patient 11). Un patient présentait une fistule veino-veineuse intrahépatique 
(patient 9). 
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Figure 2: Images échographiques anténatales de FPS congénitales 
 
 
 
A1 et A2: veines sus hépatiques 
B1 et B2: branches portes 
*:  fistules 
C: veine ombilicale et début du tronc porte 
D: veine sus hépatique 
*: fistules 
 
 
E: veine ombilicale et début tronc porte 
F1 et F2: branches portes 
G: veine sus hépatique 
*: fistules 
H: veine ombilicale et début du tronc porte 
I: tronc porte 
J1, J2 et J3: veines sus hépatiques 
K1 et K2 : branches portes 
*: fistules 
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Figure 3 : Caractéristiques anténatales des FPS 
VCI : Veine cave inférieure, VP : veine porte, DV : ductus venosus, FPC : fistule porto cave 
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3.1.4) Anomalies associées  
Les anomalies retrouvées en période fœtale étaient un retard de croissance in utero (RCIU) 
pour trois patients (patients 1, 6 et 12), une anomalie cardiaque à type de communication 
atrio-ventriculaire et une dolicocéphalie pour le patient 1. 
 
3.1.5) Prise en charge anténatale  
3.1.5.1) Centres Pluridisciplinaires de Diagnostic Prénatal 
Sept des douze cas avaient été soumis au CPDP (patients 1, 2, 3, 4, 6, 9 et 12). 
 
3.1.5.2) Consultation prénatale 
Trois des douze parturientes avaient bénéficié d’une consultation prénatale par un gastro-
pédiatre (patients 2, 5 et 6). 
 
3.1.5.3) Echographie cardiaque fœtale 
Trois patients sur douze avaient eu une échographie cardiaque fœtale (patients 3, 4 et 12). 
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Tableau 2 : Période anténatale 
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3.2) Période néonatale (tableau 3) 
3.2.1) Données anthropométriques, âge gestationnel et sexe 
Il y avait sept garçons et cinq filles dans notre série. 
Le poids de naissance médian était de 2675g (extrêmes : 1870g à 3760g) avec un poids 
médian au 15ème  percentile (extrêmes : <3ème  à 80ème  percentile). 
L’âge gestationnel médian était de 39 SA (extrêmes : 35+4 à 41+5 SA). 
 
3.2.2) Lieu de naissance 
Six nouveaux nés étaient nés dans une maternité de niveau III (patients 2, 7, 8, 9,10 et 12), 
trois dans une maternité de niveau II (patients 1, 3 et 5) et trois dans une maternité de niveau I 
(patients 4, 6 et 11). 
	  
Figure 4 : lieu de naissance 
 
3.2.3) Lieu d’hospitalisation et durée 
Deux patients ont été hospitalisés en réanimation néonatale pour des détresses respiratoires 
sans lien avec leur FPS (patients 1 et 10), un patient a été hospitalisé en néonatologie pour 
hypotrophie (patient 9) et les neuf autres sont restés en maternité (patients 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 
11 et 12). 
La durée médiane d’hospitalisation a été de 5,5 jours (extrêmes : 5 à 81 jours). 
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3.2.4) Bilan 
3.2.4.1) Examen clinique 
Tous les patients ont été examinés par un pédiatre ; le patient 11 présentait un syndrome 
dysmorphique. 
3.2.4.2) Biologique 
Sept patients ont bénéficié d’un bilan biologique (NFS, coagulation et bilan hépatique) entre 
J1 et J3 (patients 1, 2, 7, 9, 10, 11 et 12). Trois avaient un bilan normal (patients 7, 9 et 11). 
Quatre avaient un bilan anormal : les quatre présentaient une thrombopénie (patients 1, 2, 10 
et 12), deux avaient une perturbation du bilan hépatique à type de cholestase (GGT deux à 
trois fois la limite normale supérieure) et de cytolyse hépatique (transaminases deux à trois 
fois la limite normale supérieure) (patients 1 et 10) et le patient 10 présentait une 
hyperammoniémie modérée (ammoniémie deux fois la limite normale supérieure). 
 
3.2.4.3) Bilan malformatif 
Un patient présentait un syndrome dysmorphique et a bénéficié d’explorations génétiques 
(patient 11). 
Neuf patients ont bénéficié d’une échographie cardiaque postnatale (patients 1, 2, 3, 7, 8, 9, 
10, 11 et 12). 
Trois patients n’ont bénéficié d’aucun examen paraclinique (patients 4, 5 et 6). 
 
3.2.4.4) Anomalies associées 
Trois patients sur douze (25%) présentaient une malformation cardiaque congénitale : une 
communication inter auriculaire (patient 2), un rétrécissement de l’isthme aortique (patient 7) 
et un canal artériel malformatif (patient 11). 
Un patient présentait un syndrôme de Bannayan-Zonana (patient 11). 
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3.2.5) Données échographiques néonatales 
Tous les patients de cette série présentaient une FPS  intrahépatique, aucun cas de FPS extra-
hépatique n’était recensé. 
Un patient (patient 11) avait une fistule intrahépatique de type 1, huit avaient une fistule de 
type 2 (patients 1, 2, 3, 5, 8, 9, 10 et 12), un avait une fistule de type 3 (patient 6), un avait 
une fistule de type 4 (patient 7) et deux patients avaient également une fistule de type 5 
correspondant à la persistance du ductus venosus (patients 2 et 8). 
Un patient avait fermée sa FPS à la naissance (patiente 4). 
Par ailleurs, le patient 10 présentait un angiome solitaire du foie droit. 
 
Figure 5 : Caractéristiques échographiques post natales (FPC intrahépatique) 
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Figure 6 : Schéma des FPS intra-hépatiques selon la classification de Park (21) 
VCI : veine cave inférieure, VSH : veine sus hépatique, VPD : veine porte droite, VPG : veine porte gauche, TP : tronc porte,  VMS : veine 
mésentérique supérieure, VS : veine splénique 
 
 
 
 
 
 
 
A : Branche portale droite 
B : Tronc porte 
C : Veine sus hépatique droite 
 
Figure 7 : Echographie doppler hépatique post natale 
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Tableau 3 : période néonatale 
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3.3) Suivi et évolution (tableau 4) 
3.3.1) Age au premier bilan 
L’âge médian du premier bilan biologique était de 2,5 jours (extrême : 1 à 60 jours). 
L’âge médian du premier bilan radiologique était de 3,5 jours (extrême : 1 à 8 jours). 
3.3.2) Suivi 
L’âge médian du premier rendez-vous avec un gastro-entérologue pédiatre était de 30 jours 
(extrêmes : 1 jour à 4 mois). 
Le rythme du suivi était dépendant de chaque patient. 
Les patients 4 et 12 n’ont pas bénéficié d’un suivi spécialisé. 
 
3.3.3) Caractéristiques avant la fermeture 
3.3.3.1) Clinique 
Huit patients avaient un examen clinique normal avant la fermeture de leur fistule (patients 2, 
3, 5, 6, 8, 9, 11 et 12). Un patient présentait un ictère clinique (patient 1). Un patient avait une 
hépatomégalie isolée (patient 7) et un présentait une hépatosplénomégalie (patient 10). 
 
3.3.3.2) Biologique 
Huit patients avaient un bilan biologique (NFS, bilan hépatique complet et coagulation) 
normal (patients 2, 3, 6, 7, 8, 9, 10 et 11). Un patient (patient 1) présentait une cytolyse et 
cholestase modérée (trois fois la normale). Les patients 4, 5 et 12 n’ont pas eu de bilan 
biologique. 
 
3.3.3.3) Imagerie 
Trois patients avaient fermé leur fistule lors du premier contrôle radiologique (patients 4, 6 et 
9). 
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Cinq patients ne présentaient pas d’autre anomalie hépatique (patients 1, 2, 3, 5 et 8) avant la 
fermeture spontanée de leur fistule. 
Le patient 10 présentait avant la fermeture de sa FPS une diminution du shunt à partir de deux 
mois de vie, un angiome solitaire du foie droit dès la naissance et secondairement des 
calcifications intrahépatiques. 
Le patient 7 présentait une stabilisation de sa fistule depuis l’âge de 11 mois avec poursuite de 
contrôle régulier sans fermeture à l’âge de 8 ans. 
Le patient 12 présentait une stabilisation de sa fistule depuis la naissance avec un recul de 3 
mois. 
Le patient 11 développait d’un foie hétérogène et macronodulaire dès l’âge de 2 ans avec 
apparition d’une hyperplasie nodulaire focale à l’âge 13 ans. 
 
3.2.4) Technique de fermeture 
3.2.4.1) Conservateur 
Dix patients ont bénéficié d’un traitement conservateur (patients 1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9 et 12). 
Pour huit d’entre eux la fistule s’est fermée spontanément (patients 1, 2, 3, 4, 5, 6, 8 et 9). 
L’âge médian de fermeture spontanée était de 4,5 mois (extrême : naissance à 22 mois). 
Deux patients n’ont pas fermé leur fistule (patients 7 et 12). 
3.2.4.2) Chirurgicale 
Un patient (patient 11) a bénéficié à l’âge de 24 mois d’une tentative de fermeture 
chirurgicale : échec en raison d’un trouble hémodynamique lors du clampage. 
 
3.2.4.3) Radiologique interventionnelle 
Un patient (patient 10) a bénéficié d’une fermeture par embolisation radiologique à l’âge d’un 
mois devant une hypertension artérielle pulmonaire systémique, l’aggravation de l’angiome 
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hépatique et la persistance d’une cytolyse et cholestase hépatique.  La fermeture 
échographique totale a été observée à l’âge de 6 mois avec normalisation du bilan hépatique 
et disparition de l’hypertension artérielle pulmonaire. 
	  
Figure 8 : Techniques de fermeture 
 
3.3.5) Caractéristiques après la fermeture 
3.3.5.1) Clinique 
Tous les patients dont la fistule a été fermée (patients 1, 2, 3, 4, 5, 6, 8, 9 et 10) avaient un 
examen normal après la fermeture. 
3.3.5.2) Biologique 
Six patients n’ont pas bénéficié de biologie de contrôle (patients 2, 3, 4, 5, 6 et 9). 
Trois patients (patients 1, 8 et 10) avaient une biologie normale (NFS, bilan hépatique 
complet et coagulation) après fermeture de la fistule. 
3.3.5.3) Imagerie 
Deux patients (patients 2 et 4) n’ont pas eu d’imagerie de contrôle. 
Six patients avaient une imagerie de contrôle normale (patients 1, 3, 5, 6, 8 et 9). 
Le patient 10 présentait une disparition de l’angiome solitaire du foie droit qui a entrainé des 
calcifications séquellaires ; secondairement est apparu un cavernome portal et des signes 
d’hypertension portale.	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Tableau	  4	  :	  Evolution	  et	  suivi	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4) Discussion 
4.1) Période anténatale 
Au cours des dernières années le pourcentage de cas de FPS diagnostiqués durant la vie 
fœtale a augmenté, essentiellement grâce au développement du diagnostic 
prénatal échographique. Ainsi, sur les 265 cas de FPS pédiatriques publiés entre 1979 et 2012, 
seuls 10% d’entre eux étaient diagnostiqués en période prénatale (16). Dans les articles 
récents ce taux augmente : pour Franchi-Abella et coll (18) il était de 23% (France, 2009), de 
40% pour Kim et coll (15) (Corée du Sud, 2011) et jusqu’à 66% dans la série de Hubert et 
coll (11) (France, 2013). 
Dans notre série l’âge moyen de découverte d’une FPS était de 26,5 semaines d’aménorrhée 
ce qui correspond à l’échographie morphologique du deuxième trimestre. Ce chiffre concorde 
avec certaines séries entre 27 SA (14) et 28 SA (18) mais l’âge de découverte était parfois 
plus tardif pendant le troisième trimestre (11,38). 
   
Les échographies prénatales font partie intégrante du suivi de toute grossesse. Lors de leur 
réalisation, l’étude du foie se fait en échographie classique afin d’apprécier le volume et la 
taille du foie, l’aspect de la vésicule biliaire, le système veineux porte puis le système veineux 
sus hépatique. Une atypie de la taille du foie, une dilatation d’une veine hépatique, la 
détection d’un canal intrahépatique anormal ou tubulaire anéchogène ou une cardiopathie fera 
pratiquer dans un second temps un doppler couleur à la recherche d’une FPS congénitale 
(1,38). 
 
Toute suspicion de FPS congénitale sur une échographie prénatale doit amener à faire 
pratiquer cet examen par un échographiste référent du CPDP. 
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Une fois le diagnostic évoqué, la recherche de « signes d’alerte » de mauvaise tolérance 
hémodynamique fœtale doit être effectuée. Gorincour et coll (14) ont montré 
dans leur étude que l’augmentation de la circonférence abdominale pouvait 
précéder de plusieurs semaines le changement hémodynamique significatif. Le risque 
hémodynamique changerait pendant le troisième trimestre après la 25ème SA. Ces 
auteurs ont également observé que les FPS intra-hépatiques avaient une meilleure tolérance 
hémodynamique comparée aux fistules extra hépatiques. Les fœtus se présentant avec un 
shunt ombilico-porto-systémique en communication avec la veine cave inférieure ou la veine 
cave supérieure seraient à risque potentiel de détresse hémodynamique, de mort fœtale ou de 
décès néonatal.  Ceci s’expliquerait par le fait que la veine ombilicale en court-circuitant le 
foie pourrait entrainer une augmentation de la précharge cardiaque augmentant ainsi le travail 
cardiaque et favorisant une décompensation cardiaque. (14)  
 
L’association entre FPS et retard de croissance in utero (RCIU) est souvent observée, avec 
une fréquence allant de 13% à 66% des cas (11,14–16,38). Dans certaines situations, c’est la 
recherche étiologique du RCIU qui permet de faire le diagnostic de FPS (13).  
Le retard de croissance est donc le signe le plus fréquemment associé aux FPS : ainsi dans 
notre série le RCIU était retrouvé dans 3/12 cas (25%). 
 
Certaines malformations  associées aux FPS ont été observées pendant la période 
anténatale.  Ces malformations organiques peuvent entrer dans le cadre d’une pathologie 
syndromique (polysplénisme, cardiopathie, …) ou être dues à des anomalies génétiques 
comme la trisomie 21 (14,16). Dans les situations d’association avec un RCIU sévère et/ou la 
présence d’autres malformations congénitales une amniocentèse avec analyse génétique doit 
être discutée au sein du CPDP et avec les parents. L’évolution de ces FPS est difficile à 
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évaluer car la confirmation d’une anomalie génétique aboutit souvent à une décision 
d’interruption thérapeutique de grossesse (14).  
   
Les Centres Pluridisciplinaires de Diagnostic Prénataux (CPDP) doivent être au centre de 
la prise en charge de ces patientes, afin de favoriser une meilleure cohérence dans leur suivi 
(41). 
Lorsque cela est possible une consultation prénatale avec un gastro-entérologue pédiatre 
pourrait permettre d’expliquer la pathologie, le pronostic et la prise en charge afin d’améliorer 
le suivi ultérieur. Seul un centre dans notre étude proposait des consultations prénatales pour 
l’information des parents. Le faible effectif de notre série ne permet pas d’évaluer le bénéfice 
de cette consultation sur le suivi ultérieur. 
  
Dans notre étude, un seul centre pratiquait une échographie cardiaque fœtale systématique. 
Il n’existe aucune recommandation concernant l’indication de cet examen prénatal dans ces 
situations. Il ne nous semble pas nécessaire de pratiquer de façon systématique une 
échographie cardiaque fœtale, la tolérance hémodynamique étant appréciée lors des 
échographies programmées (14). En revanche s’il existe une suspicion de cardiopathie 
associée, le recours à un cardiologue est systématique. 
 
4.2) Période néonatale  
  
Le choix du lieu de naissance par les parents peut se faire sous certaines conditions : la 
tolérance hémodynamique doit être bonne, le nouveau-né doit pouvoir bénéficier lors de son 
séjour en maternité d’un bilan initial et la consultation avec un gastro-entérologue pédiatre 
doit être programmée. 
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L’information éclairée des parents, ainsi que la préparation du bilan pré natal rend possible la 
naissance dans toute maternité et ne requiert pas obligatoirement un accouchement en 
maternité de niveau III. 
Dans les cas de signes d’intolérance cardiaque, ou de malformations associées, la naissance 
dans une maternité de niveau III est recommandée. 
 
Le bilan biologique (hémogramme, hémostase et bilan hépatique complet) doit être fait en 
maternité dans la première semaine de vie. 
 
L’échographie hépatique requiert un examen rigoureux en mode 2D, doppler couleur et 
doppler pulsé du tronc porte et de ses branches et des veines sus hépatiques. 
Les signes de FPS peuvent être faciles à déceler quand il s’agit d’un shunt entre une branche 
porte et une veine sus hépatique ou la persistance du ductus venosus par dilatation des 
vaisseaux. 
Les signes peuvent être plus indirect lorsqu’on est en présence d’une hypoplasie ou non 
visibilité d’une branche porte, d’un flux portal lent ou absent ou d’une hyperartérialisation 
hépatique (16). 
Biologie 
sanguine 
Transaminases et GGT 
Coagulation 
Dosage pré et post prandial de l’ammoniémie et glycémie 
Dosage des acides biliaires totaux 
Concentration du manganèse 
Alpha foeto-protèine 
Imagerie Echographie doppler abdominale 
Scanner et/ou IRM abdominal avec injection de produit de contraste 
Angiographie du shunt avec ou sans test d’occlusion 
Echographie cardiaque 
IRM cérébrale 
Scintigraphie per-rectale 
Autre Evaluation psychométrique 
Saturation en O2 percutanée 
Protéinurie 
Histologie hépatique (si indiquée) 
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L’objectif sera ensuite de classer anatomiquement ce shunt. La sévérité de la FPS peut être 
appréciée par l’hypoplasie des branches portales ou un reverse flow. 
 
Une échographie cardiaque devrait être pratiquée de façon systématique dans le premier 
mois de vie chez tout nouveau-né porteur d’une FPS. Son objectif est double : dépistage d’une 
malformation cardiaque congénitale et évaluation du retentissement hémodynamique du 
shunt.  
Les cardiopathies sont les anomalies les plus fréquemment associées aux FPS, selon les séries 
entre 17 et 44% (11,15,16). 
Dans notre étude 3/12 soit 25% des patients présentaient une malformation cardiaque. Aucun 
n’a présenté de trouble hémodynamique secondaire à sa FPS.  
  
Un bilan systématique à la recherche d’autres malformations n’est pas justifié du fait de la 
rareté des anomalies associées aux FPS (16). 
Dans notre étude un seul patient présentait d’autres malformations et les investigations ont été 
dictées par la clinique (dysmorphie faciale).  
  
4.3) Suivi et évolution  
 
Il ressort de notre série que la plupart des enfants bénéficiaient d’une première consultation 
avec un gastro-entérologue pédiatre à un mois de vie. A cette occasion grâce aux résultats 
biologiques et échographiques faits en maternité le suivi pourra être programmé. 
A notre connaissance, il n’existe à ce jour aucune recommandation concernant le bilan post 
natal systématique à effectuer chez les nouveau-nés porteurs de FPS. 
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Cependant, Bernard et coll proposaient aux enfants porteurs d’une FPS récemment 
diagnostiqués un bilan initial exhaustif  (16).  
Cette prise en charge ne concerne pas la même population que notre étude : si la FPS ne se 
fermait pas dans les premiers mois de vie le bilan initial sera complété secondairement. 
 
Concernant le suivi des FPS diagnostiquées pendant la période anténatale, Kim et coll (15) 
proposaient un suivi médical tous les 3 à 6 mois selon la sévérité de la pathologie et un suivi 
échographique tous les deux mois pendant la première année puis tous les ans.  
Une consultation gastro-entérologique pédiatrique est recommandée à un mois de vie. Le 
rythme du suivi ultérieur tant sur le plan clinique, biologique ou échographique dépendra de 
la sévérité de la pathologie. 
Le suivi pourra être arrêté si toutes les analyses demeurent normales plusieurs mois après la 
fermeture spontanée d’une FPS. 
Le suivi devra être poursuivi si la fermeture a été chirurgicale ou par radiologie 
interventionnelle car un risque d’apparition d’hypertension portale ou d’autres complications 
persiste. 
Dans le cadre du suivi radiologique (16), l’échographie abdominale reste le meilleur outil 
radiologique pour le suivi mais elle peut être complétée par d’autres examens radiologiques.  
Le scanner abdominal permet de mieux localiser le shunt et de définir la meilleure option 
thérapeutique (chirurgicale ou radiologie interventionnelle). 
L’IRM abdominale a moins d’indication surtout pour les jeunes enfants car il est à risque 
d’artefacts. 
L’angiographie peut apporter un complément d’information sur le shunt et l’état veineux 
intra-hépatique. 
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L’évolution des FPS dépend de leur localisation et de leur taille. Les petits shunts intra-
hépatiques ont tendance à se fermer dans les deux premières années de vie, les gros shunts ou 
les shunts extra-hépatiques persistent et sont à risques de complications (1,13,16,18). 
Dans l’analyse de la littérature de de Bernard et coll (16) seulement 
14/265 enfants (5%) avaient fermé spontanément leur FPS.  
Dans notre série cela concernait 8/12 enfants (66%). Ces données concordent avec celles de la 
littérature : Hubert et coll (11) rapportaient 2/9 cas de fermetures spontanées,   Kim et coll 
(15) 1/10  cas,  Han et coll (38) 2/2 cas. 
Il est probable qu’avant l’avènement de l’échographie anténatale ces cas passaient inaperçus 
puisqu’un certain nombre de FPS se ferme spontanément. L’incidence de cette pathologie 
était alors probablement sous estimée. 
Les fistules ne se fermant pas spontanément peuvent évoluer vers des complications : sur les 
265 cas colligés par Bernard et coll (16), 24 présentaient une cholestase néonatale, 64 un 
tableau  d’encéphalopathie hépatique, 64 une ou des tumeurs hépatiques dont 16 cas 
d’hyperplasie nodulaire focale, 32 cas de syndrome hépato-pulmonaire et 30 cas 
d’hypertension artérielle pulmonaire. 
Dans notre série 2/12 patients présentaient une cholestase néonatale et un patient présentait 
une hyperplasie nodulaire et focale à l’âge de 13 ans. 
Quelques études ont comparé les modalités et les résultats de la prise en charge des 
pathologies congénitales selon qu’elles étaient diagnostiquées en période pré ou post natale. 
Ainsi, Desseauve et coll (42) montraient dans leur étude portant sur les malformations 
pulmonaires que celles qui étaient diagnostiquées en période fœtale présentaient moins de 
complications mais étaient plus souvent opérées. 
	   39	  
Notre série comportait un petit effectif mais nos patients diagnostiqués en période fœtale 
avaient moins de complication que ceux de la littérature qui étaient en majorité diagnostiqués 
en période post natale et dans l’enfance.  
 Les enfants de notre série sauf un (patient 7) ainsi que ceux d’Hubert et coll (11) ont 
bénéficié de la prise en charge recommandée par Bernard et coll (16) et Franchi-Abella et coll 
(18). Ils recommandaient de fermer systématiquement les FPS extra-hépatique et celles à 
l’origine de complications, et d’attendre l’âge de deux ans  pour les FPS intra-hépatiques non 
compliquées car un grand nombre d’entre-elles peut se fermer seul.  
Nous proposons un algorithme de prise de charge concernant les FPS de découverte 
anténatale (figure 9).   
 
Figure 9 : algorithme de prise en charge devant découverte anténatale d’une FPS 
congénitale 
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4.4) Limites  
Il s’agit d’une étude rétrospective. Ce choix a été fait car la prévalence des FPS est faible 
estimée à 1/ 30 000 naissances. 
Dans notre série nous n’avons recueilli que des cas de FPS intra-hépatiques. Selon les séries 
la répartition entre les cas de FPS intra-hépatiques et extra-hépatiques est très différente. Dans 
la série de Kim et coll (15) ils avaient 9/10 cas de FPS intra-hépatiques, pour Stringer (4) 4/6 
cas et pour Hubert et coll  (11) 6/9. D’autres séries comportaient plus de cas de PFS extra-
hépatiques comme celle de Gorincour et coll (14)  qui ne rapportait que 2/11 cas de FPS intra-
hépatiques.  
 
5)   Conclusion 
Les FPS sont de plus en plus diagnostiquées pendant la période fœtale ce qui pose de 
nouvelles questions sur la prise en charge pré et post natale. En cas de FPS simple ou isolée, 
la naissance pourra s’effectuer dans toute maternité quelque soit son niveau, à condition que 
la prise en charge soit clairement établie et que les premières investigations débutent dans la 
première semaine de vie. Le suivi devra être programmé avec un gastro-entérologue pédiatre. 
Le diagnostic dès la période anténatale avec un suivi adapté permet certainement de limiter 
les complications causées par les FPS. Les CPDP doivent être au centre de l’organisation de 
la prise en charge.  
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Résumé 
 
Fistule porto systémique congénitale de diagnostic anténatal : prise en 
charge périnatale et suivi 
 
 
Introduction : Les fistules porto systémiques (FPS) congénitales sont des 
malformations vasculaires rares. L’objectif de notre étude était d’analyser les 
caractéristiques de la population atteinte de FPS diagnostiquée pendant la 
période anténatale, l’organisation de sa prise en charge néonatale et son 
évolution. 
 
Patients et méthode : Etude rétrospective multicentrique incluant l’ensemble 
des patients porteurs d’une FPS de diagnostic prénatal. 
 
Résultats : Douze patients ont été inclus. Période anténatale : l’âge médian du 
diagnostic était de 26,5 semaines d’aménorrhée. Trois fœtus présentaient un 
RCIU associé. Sept étaient soumis à l’avis d’un Centre Pluridisciplinaire de 
Diagnostic Prénatal (CPDP). Période néonatale : Six patients étaient nés dans 
une maternité de niveau III. Neuf étaient hospitalisés en maternité et trois en 
médecine néonatale. Tous présentaient une FPS  intrahépatique. Quatre avaient 
un bilan biologique anormal. Trois présentaient une malformation cardiaque 
congénitale associée dont un dans le cadre d’un syndrome poly malformatif. 
Suivi et évolution : l’âge médian de la première consultation spécialisée était de 
30 jours. Dix patients ont bénéficié d’un traitement conservateur, avec une 
fermeture spontanée avant deux ans dans huit cas. Deux ont bénéficié d’un 
traitement curatif : un chirurgical et un par radiologie interventionnelle. Trois 
patients présentaient des complications chroniques de leur FPS.  
 
Conclusion : Les FPS sont de plus en plus diagnostiquées pendant la période 
fœtale ce qui pose de nouvelles questions sur leur prise en charge à la naissance. 
Les CPDP doivent être au centre de l’organisation anténatale. La prise en charge 
néonatale sera préétablie permettant le suivi ultérieur.  
 
 
